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Objetivos: As neoplasias mieloproliferativas (NMP) sao
doengas clonais de célula-tronco hematopoiética, nas quais
h4 proliferacdo aumentada de uma ou mais séries mieldides
com maturacao eficaz. O objetivo do presente trabalho é aten-
tar para as possiveis complica¢des renais de pacientes com
NMP, de modo a tornar o assunto mais visivel e estimular os
profissionais de saude a realizarem investigacdo precoce em
pacientes sintomadticos, visto que esta associac¢do resulta em
pior prognoéstico. Material e métodos: A pesquisa foi realizada
por meio de revisdo bibliografica que versasse sobre a temética
nas bases de dados cientificas PubMed, MEDLINE e SciELO,
com critérios de inclusdo artigos publicados entre 2010 e 2020
e descritores “Myeloproliferative neoplasms”e “glomerulopa-
thy”, sem restri¢do de idioma. Resultados: Foram encontrados
9 artigos relacionados aos descritores; destes, 8 foram sele-
cionados por relacionarem a glomerulopatia com a neoplasia
mieloproliferativa, contemplando 1 artigo de revisao, 3 relatos
de caso e 4 artigos originais. Discussdo: As neoplasias
mieloproliferativas estdo associadas a mutagdes somaticas
de genes, incluindo JAK2, CALR ou MPL, em células-tronco
hematopoiéticas. As principais complicacdes incluem o risco
de trombose, hemorragia e a transformacdo em leucemia
mieléide aguda. O envolvimento renal pela hematopoiese
extramedular das NMP é pouco frequente e quando ocorre,
pode causar insuficiéncia renal, anormalidades glomerulares,
além de uropatia obstrutiva em pelve renal, ureter e bex-
iga. Estudos de caso descreveram a glomerulopatia como
complicacao tardia das neoplasias mieloproliferativas e recen-
temente, a “glomerulopatia relacionada a NMP” foi proposta
como uma nova entidade de diagnéstico histopatolégico.
A apresentacdo clinica dos pacientes inclui proteindria na
faixa nefrética e insuficiéncia renal crénica e o diagnos-
tico é confirmado por bidpsia renal. As amostras de tecido
mostram o padrdo histopatolégico associado a glomerulopa-
tia abrangendo varios graus de hipercelularidade, esclerose
mesangial e esclerose segmentar, além da infiltracdo de célu-
las hematopoiéticas intracapilares e auséncia de depédsitos
imunes na imunofluorescéncia. A investigacdo é essencial
para oreconhecimento da glomerulopatia relacionada a NMP
e a partir disso é possivel diferenciar com outras formas
de glomerulopatia esclerosante, como microangiopatia trom-
bética e glomerulopatia com depédsito imune. A patogénese
ainda ndo é totalmente esclarecida, mas se tem conheci-
mento que o fator de crescimento de plaquetas estimula a
proliferacdo de células mesangiais, assim como a sintese de
matriz mesangial, j& o fator de transformac&o do crescimento
betatem efeito pré-apoptdtico nos podécitos eamplia a sintese
de colageno e fibronectina. Conclusdo: Com isso, sugere-se
que pacientes diagnosticados com neoplasia mieloprolifera-

tiva, com sinais e sintomas do trato genitourinario, devem ser
submetidos a investigacdo renal detalhada, visto que o acome-
timento renal, ainda que pouco comum, estd relacionado a
um pior progndstico. Sdo necessarios mais estudos de longo
seguimento para categorizar os fatores de risco da glomeru-
lopatia relacionada a NMP, assim como padronizar esquemas
terapéuticos.
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Introducdo: Leucemia Mieloide Cronica (LMC) é uma neo-
plasia mieloproliferativa associada a presenca do cromossomo
Filadélfia t(9,22). O Imatinibe foi uma das primeiras drogas
antineoplasicas direcionada a uma anormalidade molecular
e é a droga de primeira linha para tratamento da LMC. Caso
clinico: Paciente do sexo feminino, 42 anos, com diagnos-
tico de LMC BCR-ABL positivo que iniciou quadro de fadiga,
astenia, dor abdominal, nduseas e vémitos apds cinco meses
do inicio do tratamento com Imatinibe. A admissdo hospita-
lar encontrava-se ictérica, porém sem sinais de hepatopatia
cronica ou evidéncias de encefalopatia hepatica. Exames labo-
ratoriais revelavam bilirrubina total 2,84 mg/dL; ALT 2.155 U/L;
AST 1.040 U/L; fosfatase alcalina 190 U/L e gama GT 889 U/L.
Sorologias para hepatites A, B e C eram nao reagentes, assim
como para citomegalovirose, toxoplasmose, virus Epstein Barr
e HIV. Auto-anticorpos especificos negativos. Ultrassonografia
de abdome sem anormalidades. Optado pela suspensao da
medicacdo e introducdo de Prednisona 40 mg/dia, com mel-
hora clinica e laboratorial em duas semanas, o que possibilitou
reintroducdo da medicacdo e desmame progressivo do corti-
coide. Discussédo: Elevacoes nos niveis de transaminases sdo
comuns durante o tratamento, porém aumento de ALT maior
que cinco vezes o limite superior de normalidade ocorre em
menos de 5% dos pacientes. Trés formas de lesdo hepdtica
aguda sao associadas a terapia com Imatinibe: elevacoes de
enzimas séricas transitérias e assintomaticas; hepatite aguda
clinicamente aparente e reativacdo de hepatite B cronica
subjacente. O padrdo laboratorial de elevacdo enzimatica é
tipicamente hepatocelular, embora também sejam relatadas
formas colestaticas e mistas, como no caso relatado. Estudos
relataram reversibilidade da disfuncdo hepdtica com a sus-
pensao da medicagao. Imatinibe pode entdo ser reiniciado em
dose mais baixa com monitorizacdo cuidadosa das enzimas
hepaticas. A recorréncia da lesdo é comum com a reexposicio,
entretanto, relatos de casos tem apontado a eficicia do uso da
prednisona em associagdao com o Imatinibe para atenuar ou
prevenir a recorréncia da lesdo hepatica, de modo a permitir
a continuidade da terapia a longo prazo. Conclusao: Imatinibe
pode causar lesdo hepatica induzida por farmaco por mecan-
ismos ainda ndo bem compreendidos. Logo, diante de um
paciente que evolui com hepatite aguda faz-se necessario a
suspeicdo clinica e a descontinuacio da medicacéo. E promis-
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sor o uso de corticoides para reversao da hepatotoxicidade e
reintroducao do tratamento.
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Philadelphia-negative myeloproliferative neoplasms (MPN)
including Polycythemia Vera (PV), Essential Thrombocythemia
(ET) and Primary Myelofibrosis (PMF) derive from stem cell
mutations that result in increased production of terminally
differentiated blood cells. They are associated with increased
thrombotic risk due to cellular interactions and inflammation
leading to coagulation activation and endothelial disfunction.
Thromboembolic events are major causes of morbidity and
mortality, occurring in 5-40% of patients. Indeed, thrombo-
sis is more frequent than transformation to fibrosis or acute
leukemia in PV and ET whereas PMF is approached as a pre-
leukemic disease. Cerebrovascular disease (CVD) is the second
leading cause of death worldwide and may be even more
prevalent in patients with an additional thrombotic tendency
like MPN. CVD prevalence has been reported as 5-10% in MPN
patients suffering from arterial events. We aimed to charac-
terize the epidemiological picture of ischemic stroke (IS) in a
Brazilian subpopulation with MPN. A retrospective study was
conducted by reviewing medical records of patients with clas-
sical MPN at the University Hospital of Ribeirao Preto Medical
School. Data from 190 patients (67 PV, 70 ET, 53 PMF) were
assessed. A total of 57 (30%) patients experienced thrombo-
sis. The prevalence of arterial thrombosis was higher than
venous thrombosis in all MPNs (23.2% arterial versus 7.9%
venous). Ischemic stroke (IS) represented 40.3% of all events
and 52.3% of the arterial events. In PV, ET and PMF, IS was
observed in 8 (11.9%), 8 (11.4%), and 7 (13.2%), respectively.
The median age of patients with IS among all MPNs was 63
years (range of 40-89), and 64, 68, and 70 years for PV, ET
and PMF, respectively. IS was seen in 7.7% of women and
19.2% of men included in the study. Regarding the muta-
tional status of patients suffering from IS, 16 (69.6%) harbored
JAK2V617F and 2 (8.7%) CALR mutation. Cardiovascular risk fac-

tors such as hypertension, diabetes, smoking, dyslipidemia
and obesity, were present in 151 (79.5%) of the cohort and in
19 (82.6%) of patients who had IS. Among PV patients with
IS, 7 (87.5%) and 1 (12.5%) were low and high-risk stratified
according to age and prior thrombosis, respectively. In ET, IS
was observed only in high-risk patients, and the prevalence of
JAK2 and CALR mutation was 4, 50% and 1, 12.5%, respectively.
ISoccurred in 4, 12.9% of JAK2-mutated and in 1, 7.1% of CALR-
mutated PMF patients. Most PMF patients presenting IS were
stratified as low-intermediate-1 DIPSS-plus in comparison to
intermediate-2/high DIPSS-plus (4, 57.1% versus 3, 42.8%), thus
suggesting that thrombosis is even more frequent in the ear-
lier phases of the disease. Finally, the overall mortality during
the follow-up time was 18, 9.4% (9.0%, 7.1%, and 13.2% for PV,
ET and PMF, respectively). The study presents a descriptive
analysis of the clinical and mutational profile of MPN patients
presenting cerebrovascular disease. This is an important con-
tibution to the understanding of unmet medical needs in this
area, including the awareness of this complication to both
Hematology and Neurology professionals. Further prospective
studies that refine stroke prediction are encouraged in order
to improve the quality of care for MPN.
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Objetivos: Descrever o caso de um paciente com ruptura
esplénica espontanea ao diagnéstico de leucemia mieloide
cronica (LMC) que evoluiu com necessidade de esplenectomia
de urgéncia e ressaltar a importancia do reconhecimento pre-
coce dessa complicacdo. Relato do caso: Homem de 31 anos,
sem comorbidades prévias, apresenta-se com histéria de dor
abdominal em hipocéndrio esquerdo, associada ao aumento
do volume abdominal com cerca de 60 dias de evolucao e perda
de 10% do peso corporal no periodo. Por intensificagdo da dor
procurou atendimento de urgéncia. A admisséo, apresentava
taquicardia, palidez cutanea, abdome tenso e doloroso difusa-
mente a palpacdo, além de esplenomegalia de grande monta
com baco palpdavel até fossa iliaca esquerda. O hemograma
evidenciava anemia (Hb: 9.0 g/dL), além de leucocitose impor-
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